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Indikation/medicinsk information

Bestédmning av C3 och C4 utgdr en grundanalys vid misstanke om komplementaktivering eller andra
avvikelser inom komplementsystemet. Kompletterande analyser krévs ofta for beddémningen.

Inom komplementsystemet, som totalt omfattar drygt 20 proteiner i serum, kan fyra funktionella
enheter urskiljas: a. den klassiska aktiveringsvagen (C1,C4,C2,C3), b. den alternativa
aktiveringsvagen (C3, faktor B, faktor D, properdin), c. lektinvagen for komplementaktivering (mannan-
bindande lektin (MBL) och ficoliner, MBL-associerade serin proteaser (MASP), C4, C2, C3) och d. den
terminala effektorsekvensen C5-C9, som ger upphov till det cytotoxiska membranattackkomplexet
(MAC). C3 har ett flertal funktioner och medverkar bl.a. till aktivering av C5. Minst 5 specifika
hammare av komplementaktivering kan sarskiljas i serum: Cl-inhibitor, faktor I, C4b-bindande protein,
faktor H och S-protein (=vitronektin). Harutdver omfattar komplementsystemet ett antal
cellmembranbundna hammare och receptorproteiner.

C3 ar det kvantitativt dominerande komplementproteinet i plasma (normal halt ca 1 g/L). Bundna C3-
fragment fungerar som ligander for flera typer av celluléara receptorer, vilket ar basen for C3-
molekylens betydelse som opsonin. C3 aktiveras genom klyvning som sker med hjalp av
enzymkomplex som kallas C3-konvertas. C4 bildar tillsammans med C2 den klassiska vagens C3-
konvertas, C4b2a (skrivs aven C4b2b och ar identiskt med C3-konvertaset i lektinvagen). De normala
halveringstiderna for C3 och C4 ar 1-2 dygn. Vid aktivering sker en hyperkatabolism av flertalet
komplementproteiner med snabb eliminering av de storre fragmenten.

Komplementaktivering ar den vanligaste orsaken till fynd av laga halter av C3 och C4 i cirkulationen.
Avrftlig total C3- eller C4-brist &r mycket sallsynt men kan dvervagas om en isolerat mycket l1ag halt
patraffas i upprepade prover. Den genetiska bakgrunden till sddana defekter varierar. Grav leversvikt
kan ocksa ge laga komplementnivaer, d& de flesta komplementproteiner utom faktor D, C1q och
properdin huvudsakligen syntetiseras av leverns hepatocyter. Lag C3-halt i kombination med normal
C4-halt kan tala for aktivering via den alternativa vagen, som vid akut poststreptokock-glomerulonefrit
eller membranproliferativ glomerulonefrit med "C3 nephritic factors". C3d-bestdmning differentierar
mellan syntesdefekt och dkad nedbrytning. Ladg C4-halt i kombination med normal C3-halt forekommer
vid immunkomplexsjukdomar som systemisk lupus erytematosus (SLE), med aktivering via den
klassiska vagen. Hereditart eller forvarvat angioddem till foljd av C1-inhibitorbrist maste 6vervagas,
sarskilt om den klassiska vagens funktion ar nedsatt. Kombination av Iaga halter av C3 och C4 talar
for aktivering av den klassiska vagen. Utvidgad analys bor goras i flertalet fall.

Metod

Nar antigen och antikroppar i lampliga proportioner blandas och darmed bildar komplex i fri I6sning
sker en utfallning av immunprecipitat, som kan iakttas som en grumling av reaktionsblandningen.
Nefelometri och turbidimetri bygger pa matning av denna immunkemiskt specifika grumling och
medger snabb kvantifiering av bl.a. plasmaproteiner. Nefelometrar méter ljusspridningen nér en
laserstrale passerar reaktions-blandningen. Den av oss anvanda apparaturen ar Atellica NEPH 630
(nefelometer).

Referensintervall

C30,76-1,77 g/L

C40,13-0,39 g/L

Intervallen ar baserade pa analys av prover fran 100 vuxna blodgivare.
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